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   Malignant fibrous histiocytoma (MFH) is now considered the most common soft tissue sarcoma 
in adults, but MFH arising from the renal capsule is very rare. A 77-year-old woman was admitted 
with a painful mass in the left flank region on September 10, 1986. Preoperative diagnosis was 
hypovascular retroperitoneal tumor in contact with the upper pole of the right kidney. The tumor 
was removed together with the right kidney on December 18, 1986, and the specimen weighted 640 
gm. Histological examination revealed storiform-pleomorphic malignant fibrous histiocytoma. No 
postoperative adjuvant therapy was carried out. Local recurrence of the disease was found about 
9 months after the operation, and the patient died on February 23, 1988. 
   Fifteen cases with MFH arising from the kidney reported in the Japanese literatures are re-
viewed, and the diagnosis, treatment, prognosis and tumor marker are discussed.
(Acta Urol. Jpn. 36: 45-50, 1990)
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緒 言
悪 性 線 維 性 組 織 球 腫(malignantfibroushis-
tiocytoma,MFH)は,主と して 四肢 に 好 発す る軟部
組 織 肉腫 で あ り,後 腹 膜腔 に 発 生す る こ とは きわ め て
稀 で あ る.今 回わ れ われ は,腎 被 膜 よ り発 生 した と思
わ れ るMFHを 経 験 した の で文 献 的 考察 を 加 え て報
告 す る と と もに,本 症 に お け る 免 疫 抑 制 酸 性 蛋 白
(immunosupPressiveacidicprotein,IAP)および


























入院時検査成績=血 液生化学検査:赤 沈値(1時 間
値)45mm.CRP(4+)以外に特記すべき異常所見
46 泌尿紀要36巻1号1990年
な し.内 分 泌 学 的検 査:特 記 す べ き異 常 所 見 な し 腫
瘍 マ ー カー=AFP7.6ng/ml(正常 値:〈f20ng/ml)・
CEAl.9ng!ml(正常 値:<2.5ng/ml),IAPi、380
μg/ml(正常 値:<500μg/ml),フィフ リノー ゲ ン
1040mg/dl(正常 値:200～400mg/dD.尿所 見:黄
色透 明,蛋 白(±),糖(一).尿 沈渣 異 常 な し,尿 細
胞 診class1.
心 エ コ ーに て大 動脈 弁 閉鎖 不 全 症 を認 め る.胸 部 レ
線異 常 を 認 めず.
X線 学 的 検査 所 見.DIPお よびRPで は右 腎 の 下
方 偏 位 を認 め た(Fig.1).腹部CTで は,右 腎 上極
後面 に 密 着 した直 径約9cmの 腫 瘤 を認 め た.腫 瘤 は
被 膜 化 され て お り,そ の 内 部は 不 均一 なIowdensity
で あ り造 影 剤 に よ る 増 強 効 果 は ほ と ん ど な か っ た
(Fig.2).腹部大 動 脈造 影 で は,右 腎動 脈 が下 方 へ 円
弧 状 に圧 排 され てい た が,新 生 血 管 像 や 造 影 剤 の
poolingなどは認 め なか った.全 身Caシ ンチ では 腫
瘍 へ のisotopeの集積 は認 め られ なか った.
以 上 の所 見 に よ り右 後腹 膜 腫瘍 の 診 断 の も と に,
1986年12月18日,全身 麻酔 下 に腰 部 斜 切開 に て手 術 を
行 った.
手 術 所見:腫 蕩 と腹 膜 な どの周 囲 組織 との 剥離 は 比
較 的 容 易 で あ った が,右 腎 上 極 との 剥 離は 困難 で あ
り,腫 瘍 を 右 腎 と と もに一 括 摘 出 した 。 なお,副 腎 に
は 異 常 を認 め ず,腫 大 した リンパ節 も認め られ なか っ
た.
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病 理 組 織学 的 所 見:光 顕 的 には,紡 錘 形 細 胞 の増 生
が主 体 で あ り,花 む しろ様 の構 築 を示 して い た.核 は
異型 性 が 強 く,bizarreな多核 巨細 胞 の混 在 も認 め た
(Fig.4).また,こ れ らの腫 瘍細 胞 は α一1ア ンチ ト
リプ シ ン染色 に て濃 染 した.腫 瘍 と腎 実 質 は厚 い 結合
織 で境 され て お り,腎 実 質 への 浸 潤 は認 め られ なか っ
た.電 顕 所 見 で は細 胞 膜 が不 規 則 波状 に 突 出 し,豊 富
な ミ トコ ン ド リアや 遊 離 リボ ソ ー ム,ラ イ ソ ゾー ム穎
粒 を有 す る組織 球 様 細 胞 を認 め た(Fig.5).
以 上の 所 見 よ り,腎 被 膜 よ り発 生 したstoriform-
pleomorphictypeのMFHと診 断 した・
術 後 経過1術 後5日 目に イ レウス状 態 とな った が保
存 的 治療 に よ り軽快 し,術 後33日目に 退院 した.補 助
療 法 と しての 放 射線 療 法 や 化学 療 法 は,患 者 が 高 齢で
もあ り,施 行 しなか った.Fig.6に 血 清IAP値 お
よび 血 漿 フ ィブ リ ノー ゲ ン値 の 推移 と臨 床経 過 を示 し
た.術 前 高値 を 示 して い たIAPお よび フ,ブ リ ・一
ゲ ンは,術 後1週 目よ り著 明に 低下 し,以 後7ヵ 月聞
はほ ぼ 正常 値 を維 持 して いた.し か し術 後8ヵ 月 目 よ
り両 者 の 測定 値 が再 上 昇 しは じめた.術 後9ヵ 月 目に
は右 季 肋 下 に有 痛 性 腫瘤 を 自覚す る よ うに な った た
め,局 所再 発 を 疑 い腹 部CTを 施 行 した と こ ろ,肝
下縁 に 接 す る9cm径 の腫 瘤 が認 め られ た(Fig.7).
本人 お よび家 族 の希 望 もあ り鎮 痛剤 な どに よる対 症療
法 の み を 行 って いた が,そ の 後 この腫 瘤 は4ヵ 月 の 間
に 成 人頭 大 に まで急 速 に増 大 した.術 後1年2ヵ 月 目
に は,悪 心,嘔 吐な どの消 化 器症 状 を きた し,経 口摂

















蛋 白血 症 が 認め られ,中 心 静脈 栄 養 を併 用 した が,悪
液 質 にて1988年2月23日死 亡 した.
剖 検所 見:右 後腹 膜 腔 に20×17cmの 球 形 の腫 瘤
が再 発 して お り,肝 右葉 は 腫瘤 と横 隔膜 の間 に は さ ま
れ,厚 さ2cm程 度 に ま で圧迫 萎 縮 して いた 。腫 瘤 は
原 発 巣 と同様,被 膜 化 され て お り,割 面 は 充 実性,黄
色 調 で,一 部 泥状 の 壊死 に 陥 ってい る とこ ろ も認 め ら
れ た.病 理 組 織 学 的 に も,原 発 巣 と同 じstorifrom-
pleornorphictypeのMFHと診 断 され た.な お,
腫 瘍 は上 記 の 局所 再 発 に限 局 して お り,遠 隔 転移 は病
理 組 織学 的 に も認 め られ なか った.
考 察
MFHは 未 分 化間 葉系 細 胞 に 由来 し,そ れ らの細 胞
か らfibrobaist様細 胞 お よびhistiocyte様細 胞 の方
向 に分 化 した軟 部 組織 肉腫 と考 え られ て い る,MFH
は1964年O'BreienとStoutがmalignantfibrous
xanthomaとして報 告 した もの が は じめ と さ れ,稀
な疾 患 と考 え られ て い た1)し か し,WeissとEn-
zinger2・5)によ りその 概 念 が確 立 され,さ らに 病理 組
織 標 本 の電 顕 的 検索 お よび酵 素 な い し免 疫組 織 化 学的
検 索 の 進歩 に よ り,MFHの 組 織 学的 特 徴 が 明 らか に
な り,現 在 で はMFHは 成 人 の悪 性軟 部 腫 瘍 の うち
で は そ の10～20%を占め る最 も頻 度 の高 い 肉腫 と認識
され て い る1-3).
臨 床統 計は,WeissとEnzinger2)の200例,本邦
で は 橋 本3)の130例に よ る もの が あ るが,い ず れ も同
様 の 傾 向 を示 して い る,す なわ ち,男 女 比 で は,男:
女=1.2～1.9:1と有 意 差 はな く,好 発 年 齢は50～79
歳 で 全症 例数 の60・一一70%を占め て い る.ま た,発 生 部
位 別 で は,四 肢 に好 発 し全体 の60～75%を占め,つ い
で 後 腹膜 腔,腸 間膜 が10～15%,体幹 部 が10～]5%,
頭 頸 部 が5～10%で あ る.そ の た め 本症 は 主 に整 形 外
科 領域 で多 く報 告 され て い る.泌 尿器 科 領 域 に お いて
もMFHは,か って線 維 肉腫,平 滑筋 肉腫,脂 肪 肉
腫,未 分 化 間 葉系 肉腫,悪 性 紳 経鞘 腫 な ど と して組 織
診 断 され て い たた め か,き わ め て稀 な痴 患 と して扱 わ
れ て きた3).しか し最近 では,腎 実 質 お よび 腎 被膜,
後 腹膜 腔,膀 胱,陰 嚢部 に 発 生 したMFHの 報 告 例
が 散 見 され る よ うに な ってい る4・14・15).
腎実 質 お よび腎 被 膜 に発 生 す るMFHは 稀 で あ り・
わ れわ れ が調 べた 限 り,本 邦 で は 自験 例 を 含 め てわ ず
か17例に す ぎな い(Table1).
MFHが 腎 に発 生 した場 合 に は,排 泄 性 腎 孟造 影 ・
CT,超 音 波 検査,血 管造 影,消 化 管 造 影,Gaシ ンチ
な どに よ り部位 診 断 は あ る程 度 可能 で あ るが,MFH
と しての 特異 的 な所 見 は乏 し く,術 前 に 腎細 胞癌 お よ
び そ の他 の 後腹 膜 腫 瘍 と鑑 別 す る こ とは 通 常 困難 で あ
る.確 定 診 断 は病 理 組織 学 的 検 索 に よらな けれ ば な ら
ない.
MFHの 病 理 組 織 学的 特 徴 は3).(1)腫瘍 細 胞 は
主 と して線維 芽細 胞 様細 胞 組 織球 様 細 胞 お よびそ れ
らの 中間 の形 態 を示 す細 胞か ら構成 され(2)多 形 性
が あ り,し ば しばbizarreな腫 瘍性 巨細 胞 を認 め る.
(3)一 部 にstoriformpatternがみ られ る な ど であ
る.さ らにEnzingerとWeiss5)は組 織 型 を(1)
storiformpleomorphic(2)myxoid(3)giant
cell(4)inflammatory(5)angiomatoidの5
型 に分 類 して お り,頻 度 と しては(1)型 が56.7%と
最 も多 く,自 験 例 も(1)型 に属 す る もの と考 え られ
た.
MFHに 対 す る 治 療 は,化 学 療 法 お よび 放 射 線療
法 の 有 用性 につ い て 一 定 の 見解 が 得 ら れ て い な い 現
在,外 科 的腫 瘍 切除 が 基 本 とな って い る7-lo).
一 般 にMFHは 局所 再 発 率 が40～60%と 高 く,肺
・肝 ・骨 ・ リンパ節 へ の転 移 率 も40%oであ り,き わ め て
予 後の 悪 い疾 患 であ る2・3・5).本邦 に お け る腎 に発 生 し
たMFHに つ い て も 同様 に 予 後 は不 良 で,記 載 の 明
らか な13例中,術 後2年 以 上再 発 も転移 も認 め て い な
い の は2例 に す ぎ な い(Tablel).
本症 にお い て 術 後経 過 中 に腫 瘍 の再 発,転 移 の 有 無
を 知 る ため に は 種 々 の画 像 診 断 も有 用 で あ るが,わ れ
わ れ は,自 験 例 に お いて い くつか の 腫 瘍 マ ー カ ーを 測
定 し,そ の 推 移 をretrospectiveに検 討 した.そ の 結
果,血 清IAPお よび血 漿 フ ィ ブ リ ノー ゲ ンが,自験 例
の臨 床 経過 を知 る うえ で有 用 な腫 瘍 マ ー カ ーで あ った
と考 え られ た.IAPは1977年 石 田 らに よ って癌 患 者
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等 電点3.0～3.3の酸 性 糖 蛋 劇 で,種 々の免 疫 反応 をin
vivo,invitroで抑 制 す る こ とが知 られ て い るll・12)
癌 患者 でのIAPの 上 昇は 癌 抗 原 に対 す る免疫 応 答 と
して,宿 主 の マ ク ロフ マ ージが 産 生す る もの と考 え ら
れ てい る.IAPに は 腫瘍 特 異 性(窟 たは 組 織特 異 憔)
は な い と報 優 され てい る が,こ の こ とは 逆 に腫 瘍 組 織
汎 駕性 に 富 ん だ マ ー カ ー とい え,手 衛,舗 癌 蕩 な どに
よ る治療 効 果 の判 定,あ る いは 腫瘍 の 再 発,転 移,進
展 度 の 予測 に 開 して有 用姓 が あ る と報 告 され てい る.
一 方 ,坦癌 体 に お け る血液 凝 圃・線 溶系 は い わゆ る過 凝
固 龍 と低 線 溶 能 とい う特性 が あ 棲,こ の こ とか ら露漿
フ ィブ リ/一 ゲ ン も一 種 の腫 瘍 マー カー と して利 用 で
きる とい われ て い る13>.ただ癌 末 期 に おい てDIC
(disseminatedintravascularcoagulation)を併 発
した場 合 には,凝 固 ・線 溶系 の バ ラ ンスが 崩れ,血 漿
フ ・ブ リ ノー ゲ ン値 の 変 動 を腫 瘍 マ ー カー と関 連 させ
て と ら え る こ とは 慰 難 と な る.自 験 綴に おい て も,
Fig.7に示 した よ うに,術 前 高 値 を示 して いた血 清
IAP値 お よび 血 漿 ツfブ リ ノー ゲ ン値 の推 移 は,悪
液質 に 陥 った時 期 の フ ・ ブ 撃ノ ーゲ ン値 を除 け ぽ,臨
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